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Introdução: O Hospital de Clínicas de Porto Alegre (HCPA) é um centro de referência para o tratamento de pacientes com 
fibrose cística (FC) há mais de duas décadas.  
Objetivo: Caracterizar o perfil das crianças e adolescentes com Fibrose Cística atendidos em centro de referência no sul do 
Brasil, no período de 2007 e 2008.  
Métodos: Estudo retrospectivo em que foi avaliada uma população de 166 pacientes acompanhados pela Equipe da 
Pneumologia Infantil, para determinar o seu perfil demográfico, clínico e microbiológico. Também foram descritas caracterís-
ticas clínicas e microbiológicas dos casos que evoluíram para óbito. Os dados foram descritos através de frequências abso-
lutas ou relativas, valores de média e desvio padrão, ou mediana e intervalo interquartil. O Teste U de Mann Whitney foi 
utilizado para variáveis de distribuição assimétrica. Os dados foram coletados de banco de dados eletrônico e dos registros 
da enfermeira responsável pelo atendimento desses pacientes.  
Resultados: A mediana de idade dos pacientes é de 10,5 anos; 56% são do sexo masculino. Quase metade da população 
(48,8%) teve o diagnóstico antes do primeiro ano de vida. A bactéria de mais prevalente nessa população foi o Staphylo-
coccus aureus (88,6%), seguida de Pseudomonas aeruginosa mucoide (55,4%), Pseudomonas aeruginosa (39,2%), Com-
plexo Burkholderia cepacia (22,9%), e Staphylococcus aureus resistente à meticilina (20,5%). Os pacientes que necessita-
ram de hospitalização tiveram uma mediana de internação de 22 dias, no período de dois anos. Dentre os que comparece-
ram às consultas ambulatoriais, foi observada uma mediana de sete consultas nesse mesmo período. Três pacientes foram 
a óbito.  
Conclusão: Este estudo demonstrou o perfil clínico-demográfico e microbiológico de crianças e adolescentes com fibrose 
cística atendidos em centro de referência, enfatizando a importância do tratamento e adequação de cuidados a esse tipo de 
paciente. 
 




Background: Hospital de Clínicas de Porto Alegre has been a reference center for the treatment of patients with cystic 
fibrosis for over two decades.  
Aim: To define the profile of children and adolescents with cystic fibrosis treated in Hospital de Clínicas de Porto Alegre in 
2007 and 2008.  
Methods: This is a retrospective study that included 166 patients followed by the Pediatric Pulmonary Team, to determine 
their demographic, clinical and microbiological profiles. Clinical and microbiological characteristics of patients that died were 
also reported. Data were described as absolute or relative frequencies, mean and standard deviation, or median and inter-
quartile ranges. Mann Whitney U test was used for variables with asymmetric distribution. Data were collected from elec-
tronic database and from the records of the nurse in charge for patient care.  
Results: Median patient age was 10.5 years, and 56% of these patients were boys. Almost half of the population (48.8%) 
was diagnosed before 1 year of age. The most prevalent bacteria among this population were Staphylococcus aureus 
(88.6%), followed by mucoid Pseudomonas aeruginosa (55.4%), Pseudomonas aeruginosa (39.2%), Burkholderia cepacia 
complex (22.9%) and methicillin-resistant Staphylococcus aureus. Patients that needed hospitalization had a median of one 
admission in the two years of the study and a median hospital stay of 22 days. The patients seen in the outpatient depart-
ment had a median of seven visits during the study period. Three patients died.  
Conclusion: This study described the clinical, demographic and microbiological profiles of children and adolescents with 
cystic fibrosis seen in a reference center. Findings draw attention to the importance of adapting treatment and care to this 
type of patient. 
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A fibrose cística (FC) é uma doença crôni-
ca que acomete 1 em 2500 nascidos vivos cau-
casianos (1). No Rio Grande do Sul esta doença 
tem uma incidência calculada por um estudo- 
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piloto de rastreio genético de 1 para 1587 indiví-
duos (2). A mediana de idade de vida desses 
pacientes é de 37,4 anos (3).  
É uma doença crônica de caráter genético 
autossômico recessivo, em que o gene regula-
dor transmembrana da fibrose cística (CFTR) 
causa alterações nas células das glândulas 
exócrinas dos sistemas respiratório, gastrintesti-
nal, reprodutivo e glândulas sudoríparas. O mu-
co produzido nestas glândulas é espesso e vis-
coso, o que leva a uma consequente obstrução 
dos diferentes ductos, como por exemplo, das 
vias respiratórias e do pâncreas (4-6). 
O Hospital de Clínicas de Porto Alegre 
(HCPA) – vem trabalhando há mais de duas 
décadas com uma equipe multidisciplinar, unin-
do profissionais médicos pneumologistas, en-
fermeiros, nutricionistas, psicólogos, fisiotera-
peutas, assistentes sociais, farmacêuticos, mi-
crobiologistas e geneticistas, dedicados ao tra-
tamento e manutenção da saúde de pacientes 
fibrocísticos, e com a pesquisa e atualização da 
temática relacionada à doença (7).  
O HCPA, por se tratar de um centro de re-
ferência nacional para o tratamento dos pacien-
tes com FC, necessita de um estudo que retrate 
o perfil deste grupo de pacientes, pois assim 
como em outros serviços de atendimento espe-
cializado, faz-se importante conhecer os pro-
blemas e características da doença, como as 
características da população atendida, para que 
se possa oferecer um diagnóstico e uma conti-
nuidade de um tratamento de qualidade (8,9). 
Por esse motivo, este estudo tem como ob-
jetivo descrever as características das crianças 
e dos adolescentes com FC e suas famílias 
atendidos no HCPA no período de 2007 e 2008. 
Acredita-se que este estudo proporcionará um 
maior entendimento desta população, servindo 
de base para intervenções dirigidas ao cuidado 
e tratamento desses pacientes, visto que é ne-
cessário o conhecimento das características de 
um grupo quando se busca a adequação e a 





Trata-se de um estudo retrospectivo, reali-
zado nas Unidades Pediátricas e Ambulatório de 
Pneumologia Infantil no HCPA. A população 
deste estudo foi composta por 166 crianças ou 
adolescentes portadores de FC que estiveram 
em acompanhamento com o Serviço de Pneu-
mologia Infantil do HCPA no período de 2007 e 
2008. A coleta de dados foi feita a partir do ban-
co de dados eletrônicos do prontuário de aten-
dimento ao paciente com FC, e dos registros 
realizados pela enfermeira do “Programa de 
Assistência de Enfermagem à Criança com FC e 
seus familiares”. A análise dos dados foi realiza-
da através de estatística descritiva com resulta-
dos em frequências absolutas e relativas para 
variáveis categóricas, e através de valores de 
média, mediana, desvio padrão e intervalo inter-
quartílico (percentil 25; percentil 75) para as 
contínuas. As comparações foram feitas através 
do teste U de Mann-Whitney. Foram considera-
dos significativos os valores de p< 0,05. Foi 
assinado o Termo de Compromisso para Utiliza-
ção dos Dados. O estudo teve aprovação da 
Comissão Científica e Comissão de Pesquisa e 
Ética em Saúde do Grupo de Pesquisa e Pós-




Foram incluídos no estudo 166 sujeitos. 
Destes, 15 (9%) foram transferidos para a equi-
pe de adultos e três (1,8%) foram a óbito. 
 
Dados dos pacientes 
Dos pacientes acompanhados, 93 (56%) 
eram do sexo masculino e 73 (44%) do sexo 
feminino. Quanto à origem desta população, 95 
pacientes (57,2%) eram do Interior do Estado do 
RS, 32 (19,3%) de Grande Porto Alegre, 28 
(16,9%) de Porto Alegre e nove (5,4%) de fora 
do Estado do RS. Dois pacientes (1,2%) não 
tinham este dado registrado no local de coleta 
dos dados.  
A idade dos pacientes variou de 0 a 28 a-
nos, com média de 11,04 ± 5,6 anos e mediana 
de 10,5 anos (foi utilizada como referência a 
idade no final de 2008).  
 
Dados clínicos 
A história da doença na família esteve pre-
sente em 21 (12,7%) casos, e 5 (3%) tinham 
história familiar não confirmada, que foram a-
queles pacientes que tinham história de óbito de 
um irmão ou parente por doença respiratória 
não especificada, totalizando então 26 pacientes 
(15,7%).  
A idade dos pacientes, quando confirmado 
o diagnóstico, variou de um mês até 11 anos e 
oito meses, com mediana de oito meses, sendo 
que 24 pacientes não tinham este registro na 
fonte de dados.  
Foi analisado se pacientes com história de 
FC na família fizeram o diagnóstico com idade 
mais precoce que pacientes sem história prévia 
na família, e foi visto que pacientes que tinham 
história da doença na família tiveram o diagnós-
tico confirmado com mediana de idade de 18 
meses, enquanto aqueles sem história familiar 
de FC foram diagnosticados com mediana de 
oito meses de idade. Esta diferença não foi esta-
tisticamente significativa (P= 0,554). 
Da população estudada, 11 (6,6%) pacien-
tes apresentaram no período neonatal íleo me-
conial. Sabe-se que o íleo meconial é uma com-
plicação indicativa para o diagnóstico de FC. 
Neste estudo foi visto que os pacientes que 
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apresentaram íleo meconial nos primeiros dias 
de vida tiveram o diagnóstico de FC com media-
na de idade de quatro meses. Já os pacientes 
que não apresentaram esta complicação, tive-
ram o diagnóstico com mediana de oito meses 
de idade, sendo que esta diferença não foi esta-
tisticamente significativa (P= 0,11).  
Em relação às culturas bacterianas, foram 
coletados dados dos exames bacteriológicos 
somente do período do estudo, não sendo con-
siderados os exames dos anos anteriores. To-
dos os pacientes desta população estavam co-
lonizados por pelo menos um germe. Foi visto 
que neste período, 54 (32,5%) pacientes apre-
sentaram apenas uma bactéria. Os demais es-
tavam colonizados em suas vias aéreas inferio-
res por pelo menos duas bactérias. Foi observa-
da uma prevalência de pacientes colonizados 
por Staphylococcus aureus (MSSA) com 88,6%. 
Pseudomonas aeruginosa (Pa) apareceu em 
59,04%, sendo que 55,4% de todos os pacien-
tes estavam colonizados com a variação mucoi-
de (PaM) da bactéria e 39,2% com a não mu-
coide; Complexo Burkholderia cepacia (CBc) em 
22,9%; e Staphylococcus aureus resistente à 
meticilina (MRSA) em 20,5% dos pacientes.  
   
Dados relacionados ao acompanhamento 
dos pacientes 
Destes 166 pacientes estudados, constata-
se que 102 (61,44%) tiveram pelo menos uma 
internação hospitalar, com variação de uma a 
nove internações em dois anos, com mediana 
de uma internação e média de 1,92 ± 1,63 inter-
nações no período. Estes pacientes permanece
ram hospitalizados em média 43 ± 54,14 dias, 
com mediana de 22 (3 – 354) dias. Da mesma 
maneira, 146 (87,9%) pacientes compareceram 
pelo menos a duas consultas ambulatoriais nes-
ses dois anos, resultando em uma média de 
6,93 ± 2,82 consultas, com mediana de 7(2 – 
16) consultas em dois anos. 
Foi visto que pacientes colonizados por 
MRSA internaram em uma mediana de duas 
hospitalizações no período de dois anos, e per-
manecem internados em uma mediana de 33,45 
dias. As demais bactérias patogênicas estavam 
relacionadas com mediana de uma internação 
no período estudado.  
Pacientes com MSSA permaneceram in-
ternados em uma mediana de 15 dias; os paci-
entes com CBc 16 dias; os com PaM 19 dias, e 
os com Pa 21 dias de hospitalização.  
A seguir são apresentadas as tabelas onde 
são comparados os diferentes tipos de bacté-
rias, o número de internações e o tempo em 
dias que os pacientes permaneceram interna-
dos. 
 
Características dos pacientes que foram a 
óbito neste período de 2007 e 2008 
Os três pacientes que foram a óbito neste 
período eram todos do sexo masculino, de ori-
gem do interior do estado do RS e nenhum tinha 
história da doença na família. A média de idade 
desses pacientes foi de 15 ± 2,64 anos. A medi-
ana da idade ao diagnóstico foi de quatro anos e 
10 meses. Esses pacientes tiveram mediana de 
sete internações neste período e mediana de 
207 dias de permanência hospitalar. 
 
  
Tabela 1 - Colonização relacionada ao nº de internações e nº de dias internados. 
Bactérias Nº internações (mediana) Nº dias internados (mediana) 
Com MSSA 
Sem MSSA 
1,00 (0; 1) 
2,00 (0; 5)                   P=0,011 
15,00 (0; 23) 
35,00 (0; 102)                  P=0,004 
Com MRSA 
Sem MRSA 
2,00 (0,75; 4) 
1,00 (0; 1)                   P<0,001 
33,50 (11,25; 82,5) 
14,50 (0; 21)                    P<0,001 
Com Pa 
Sem Pa 
1,00 (0,5; 2) 
1,00 (0; 1)                   P<0,001 
21,00 (1,5; 42,5) 
12,00 (0; 18,5)                 P<0,001 
Com PaM 
Sem PaM 
1,00 (0,25; 2) 
0,00 (0; 1)                   P<0,001 
19,00 (0,75; 42) 
00,00 (0; 16,25)               P<0,001 
Com CBc 
Sem CBc 
1,00 (1; 2) 
1,00 (0; 1)                   P<0,072 
16,00 (12; 36,25) 
14,00 (0; 26,5)                 P=0,064 
• Teste U de Mann-Whitney. 
Tabela 2 - Características dos pacientes que foram a óbito. 
  Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 
Sexo Masculino Masculino Masculino 
Idade atual 13 14 18 
Origem Interior do estado Interior do estado Interior do estado 
Idade ao Diagnóstico 4 anos 10 meses 9 anos 3 meses 6 meses 
História familiar Não Não Não 
Bactérias patogênicas MSSA, MRSA, Pa, PaM, CBc MRSA, Pa, PaM MSSA, CBc 
Nº internações 9 7 2 
Nº dias internados 252 207 39 
Consultas 2 5 2 
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Quanto a incidência da doença entre os 
sexos, foram encontrados valores semelhantes 
em outros dois estudos (8,10), embora esta 
doença acometa igualmente ambos os sexos.  
Em uma amostra diferente de pacientes 
também atendidos no HCPA, estudada anteri-
ormente, a idade média era de 9,72 ± 3,27 anos, 
o que não difere muito do que se vê no atual 
estudo (11). No entanto, 32 pacientes do Hospi-
tal de Clinicas da Universidade Federal do Pa-
raná incluídos em outra pesquisa, tinham média 
de idade de 7,9 ± 7,2 anos (8), mais baixa que a 
encontrada no presente estudo. O Cystic Fibro-
sis Foundation Patient Registry (3) mostrou que 
os pacientes registrados, atualmente, têm idade 
de 0 a 80 anos, dado bastante otimista. Cabe 
salientar que o HCPA possui uma equipe que 
atende pacientes adultos com FC, mas que 
neste estudo não foram incluídos, pois o objeti-
vo é a caracterização dos pacientes atendidos 
pela Equipe da Pneumologia Infantil. Por este 
motivo não se tem conhecimento da idade má-
xima dos pacientes da equipe de adultos porta-
dores de FC, atendidos no HCPA. 
Quanto a história prévia de FC na família, 
outras duas pesquisas encontraram este dado 
em 16% (8) e 10,4% (12) dos pacientes estuda-
dos, frequências semelhantes ao observado 
neste estudo. Em contraponto disto, em pesqui-
sa realizada com outra população, 0,7% dos 
casos estudados tinham história familiar da do-
ença (13). 
Semelhante ao dado encontrado neste es-
tudo, referente a idade ao diagnóstico, segundo 
o Cystic Fibrosis Foundation Patiente Registry 
(3) a idade ao diagnóstico é de seis meses. 
Todavia, segundo estudo realizado com a popu-
lação de pacientes fibrocísticos atendidos no 
ambulatório do Hospital da Universidade Esta-
dual de Campinas, a mediana descrita de idade 
ao diagnóstico é de dois anos e quatro meses 
(9). Salienta-se que quase metade desta popu-
lação (48,8%) teve confirmação da doença no 1º 
ano de vida, aproximando-se do valor de 54,5% 
encontrado em pesquisa realizada com a popu-
lação de fibrocísticos atendidos no Ambulatório 
de Nutrição do Hospital Infantil Joana de Gus-
mão em Florianópolis (14), divergindo do estudo 
realizado no Hospital de Clínicas da Universida-
de do Paraná em que apenas 28% da sua popu-
lação com FC teve o diagnóstico neste período 
(8). Com base nisso é possível afirmar que os 
pacientes atendidos no HCPA têm realizado o 
diagnóstico com idade precoce se comparado a 
outros estudos nacionais, se aproximando ao 
dado levantado pelo Cystic Fibrosis Foundation 
Patiente Registry. 
A história familiar da doença, ao contrário 
do que se acreditava, não facilitou a realização 
do diagnóstico precoce. Pensava-se que esses 
pacientes com história prévia da doença na 
família poderiam ter realizado o diagnóstico 
mais cedo se comparados àqueles sem história 
familiar de FC. Acreditava-se que pessoas com 
casos desta doença na família tivessem conhe-
cimento dos sintomas e sua característica gené-
tica, e estivessem alertas para possíveis novos 
casos familiares. No entanto foi visto que paci-
entes sem história familiar de FC são aqueles 
que tiveram o diagnóstico mais precoce, com 
mediana de oito meses enquanto àqueles com 
história prévia da doença na família foram diag-
nosticados com mediana de idade de 18 meses. 
O íleo meconial sendo uma complicação 
dos primeiros meses de vida, pode ser um indi-
cativo de FC, podendo então auxiliar na preco-
cidade da realização do diagnóstico. Embora a 
diferença na prevalência deste achado não te-
nha sido estatisticamente significativa em nosso 
estudo (P=0,11), é possível dizer que o íleo 
meconial auxiliou na realização do diagnóstico 
precoce. Em outras duas populações esta com-
plicação apareceu em 6% (8) e 5,5% (9) dos 
pacientes estudados, semelhante ao dado en-
contrado neste estudo. 
Quanto à prevalência da bactéria MSSA, 
foi visto uma semelhança entre outros dois es-
tudos, em que 80,2% (9) e 86% (15) de seus 
pacientes tinham este germe. Pa apareceu em 
36,2% dos casos em estudo realizado por outros 
autores (16), o que difere bastante dos dados do 
presente estudo, no qual esta bactéria aparece 
em mais da metade da população. Em outra 
população de pacientes com FC, 53,1% eram 
colonizados por PaM (9), dado aproximado ao 
encontrado na população do HCPA incluída 
neste estudo. Pacientes colonizados com bacté-
rias do CBc aparecem com prevalências diferen-
tes em vários estudos: em duas populações 
diferentes de pacientes com FC, esta bactéria 
apareceu em 2,9% (3) e 5,2% (9) dos casos, o 
que difere deste estudo assim como de outros 
dois em que 25% (15) e 38,9% (17) dos pacien-
tes eram colonizados por bactérias do CBc. A 
bactéria MRSA apareceu em 21,2% dos pacien-
tes conforme dados do Cystic Fibrosis Patient 
Registry (3), valor próximo ao deste estudo. 
Referente ao número de internações hospi-
talares e o número de dias internados, foi en-
contrado um estudo com realidade um pouco 
diferente da população do HCPA, em que a 
média de internações anuais foi de 2,5 ± 1,4, 
com duração média de 35 ± 26 dias cada inter-
nação (8), o que nos mostra que os pacientes 
do HCPA internam menos (média de 1,92 ± 1,63 
internações), mas permanecem mais dias inter-
nados (média de 43 ± 54,14 dias internados). 
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O Cystic Fibrosis Patient Registry (3) tem 
cadastrado 24.511 pacientes com FC, sendo 
que no ano de 2007, 394 (1,6%) foram a óbito, 
dado este que podemos considerar semelhante 
ao deste estudo, onde a incidência foi de 1,8%. 
Em estudo realizado também no HCPA em um 
período de 12 anos com uma amostra de 52 
pacientes, dois (3,8%) destes foram a óbito: 
uma menina de 11 anos e um menino de 10 
anos (15). Em contraponto, outros dois estudos 
mostram uma prevalência maior de óbitos: em 
uma população de 62 pacientes incluídos num 
período de 16 anos, 13 (20,9%) foram a óbito 
(8), semelhante a população de 104 pacientes 
estudados em 10 anos, em que 18 (17,3%) fo-
ram a óbito (9). Porém é difícil comparar os dife-
rentes estudos por se tratarem populações com 
idades diferentes, períodos variados e também 
pela falta de relatos das reais causas dos óbitos 
ocorridos. No presente estudo, as causas dos 
óbitos estão diretamente relacionadas às com-
plicações causadas pela Fibrose Cística. 
Com a realização deste estudo confirmou-
se que a FC atinge igualmente ambos os sexos, 
mesmo havendo uma pequena prevalência do 
sexo masculino nos pacientes atendidos no 
HCPA. 
O HCPA, por ser um centro de referência 
para o tratamento da doença, atende crianças e 
adolescentes de diferentes regiões do Brasil, 
principalmente do interior do Estado, origem de 
mais da metade dos pacientes acompanhados 
pela Equipe da Pneumologia Infantil do HCPA.   
Esses pacientes, apesar de serem acom-
panhados por uma equipe pediátrica, tinham 
idade entre zero até 28 anos. Entre eles, havia 
pelo menos 19 pacientes acima de 18 anos, e 
isso provavelmente se justifique pela resistência 
que tanto os profissionais quanto os portadores 
de doenças crônicas têm em mudar da equipe 
pediátrica para a adulta, já que essa parceria 
existe desde a infância e adolescência do paci-
ente, quando este inicia o tratamento. A Equipe 
da Pneumologia Infantil do HCPA transferiu para 
a Equipe de Adultos apenas 15 dos 166 pacien-
tes neste período de dois anos, sendo que da-
queles com idade maior que 18 apenas 10 fo-
ram transferidos. A média de idade de todos os 
pacientes incluídos nesta pesquisa foi de 11,04 
anos, em torno do início da puberdade.             
Sabe-se que um paciente portador de FC 
obrigatoriamente herdou dois genes da doença, 
um do pai e um da mãe, e por isso a história 
familiar da doença é um dado bastante impor-
tante na realização do diagnóstico, principal-
mente se houver outros irmãos com FC dos 
mesmos pais. Neste estudo foi encontrado histó-
ria de outros casos da doença na família em 
15,7% dos pacientes, mas é possível que este 
valor esteja subestimado, já que se trata de uma 
informação muitas vezes esquecida ou desco-
nhecida pelas famílias, ou até mesmo não ques-
tionada ou não registrada pelos profissionais. 
Na literatura este é um fenômeno pouco citado e 
pouco estudado. 
Os centros de referência e as diversas as-
sociações destinadas ao atendimento de fibro-
císticos vêm ao longo dos anos, avançando nas 
pesquisas voltadas ao diagnóstico e tratamento 
precoces para a FC. Estes avanços contribuem 
para uma melhor qualidade de vida e sobrevida 
desses pacientes, visto que quanto mais cedo 
for realizado o diagnóstico para essa doença, 
maiores são as chances de prevenção das 
complicações. Podemos dizer que o HCPA nes-
te período de 2007 e 2008 realizou o diagnósti-
co de seus pacientes relativamente cedo, se 
pensarmos que em quase metade dos casos a 
doença foi confirmada antes de completar o 
primeiro ano de vida. Entretanto, ao contrário do 
que se esperava, a história familiar da doença, 
no caso desses pacientes estudados, não con-
tribuiu para a realização do diagnóstico mais 
cedo. 
Constatou-se que MSSA foi o germe que 
teve maior prevalência nos exames bacteriológi-
cos desses pacientes, estando presente em 
quase 90% da população estudada, e a sua 
espécie resistente à meticilina, o MRSA, foi o 
germe com menor prevalência. Porém os paci-
entes colonizados por MRSA são os que inter-
nam mais vezes, ao mesmo tempo em que fi-
cam mais dias internados, quando comparados 
aos pacientes que não são colonizados por este 
germe. É interessante lembrar e salientar que o 
germe mais prevalente nesta população, o MS-
SA, dentre todos os destacados neste estudo, é 
o menos agressivo ao organismo do paciente e 
que no meio hospitalar não exige isolamento. 
Todavia o MRSA, germe que caracteriza uma 
piora do quadro pulmonar do paciente e que 
exige cuidados específicos na internação, como 
isolamento respiratório, foi o que apresentou 
menor prevalência.  
A FC é conhecida por ser uma doença que 
necessita de internações frequentes, e muitas 
vezes por tempo prolongado. Neste estudo vi-
mos que mais da metade dos pacientes 
(61,44%) necessitou de pelo menos uma hospi-
talização neste período, sendo que um dos pa-
cientes esteve internado por nove vezes em dois 
anos. Permaneceram internados no mínimo três 
dias e no máximo 354 dias. São valores extre-
mos, mas que nos mostram a complexidade da 
doença e do tratamento que esses pacientes 
são submetidos, o que interfere também na sua 
qualidade de vida. 
Sabe-se que a FC, por tratar-se de uma 
doença crônica de tratamento rigoroso, carece 
de um acompanhamento profissional regular e 
frequente para avaliação da adesão ao trata-
mento e sua adequação conforme a necessida-
de de cada paciente.  Em um período de dois 
anos os pacientes acompanhados no HCPA 
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estiveram presentes em média a sete consultas, 
o que nos mostra que aproximadamente a cada 
três meses esses pacientes foram vistos pela 
equipe multiprofissional responsável pelo seu 
tratamento. No entanto esta regularidade não é 
comum em todos os casos, já que 20 dos 166 
pacientes não tinham registro de acompanha-
mento ambulatorial neste período de dois anos. 
Com relação aos três pacientes deste es-
tudo que foram a óbito, todos eram do sexo 
masculino, jovens com idades entre 13 e 18 
anos. Todos estavam colonizados por pelo me-
nos dois germes, sendo que um apresentou 
exame bacteriológico positivo para todas as 
cinco bactérias destacadas neste estudo. Todos 
necessitaram de várias hospitalizações neste 
período de dois anos, e permaneceram longos 
períodos internados. A idade ao diagnóstico de 
dois dos pacientes foi bastante tardia, somente 
um teve confirmação da doença nos primeiros 
meses de vida. 
Sugere-se também um estudo mais deta-
lhado dos óbitos relacionados à FC, comparan-
do amostras de pacientes que foram a óbito com 
os que não foram a óbito, a fim de estudar as 
características dessa amostra de pacientes e as 
principais causas de óbito em portadores dessa 
doença, já que nessa população estudada o 
número de óbitos não foi estatisticamente signi-
ficante. 
Acredita-se na necessidade e na importân-
cia de realizar estudos semelhantes a este, com 
o objetivo de acompanhar pacientes portadores 
de FC no decorrer dos anos, observando de que 
forma estes estão respondendo ao tratamento e 
cuidados, com a finalidade de adequar e apri-
morar cada vez mais a assistência ao paciente 
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